
544 Пульмонология ● Pul’monologiya. 2020; 30 (5): 544–552. DOI: 10.18093/0869-0189-2020-30-5-544-552

Кондратьева Е.И. и др. COVID-19 у больных муковисцидозом

https://doi.org/10.18093/0869-0189-2020-30-5-544-552

COVID-19 у больных муковисцидозом
Е.И.Кондратьева 1, С.А.Красовский 1, 2, Н.Ю.Каширская 1, Е.Л.Амелина 2, Е.К.Жекайте 1, , В.Д.Шерман 1, 
О.И.Симонова 3, 5, 6, Ю.В.Горинова 3, Е.В.Бойцова 4, М.А.Мухина 5, И.Н.Бутюгина 2, М.А.Макарова 7, 
А.Б.Малахов 6

1 Федеральное государственное бюджетное научное учреждение «Медико-генетический научный центр им. академика Н.П.Бочкова»: 115478, Россия, 
Москва, ул. Москворечье, 1

2 Федеральное государственное бюджетное учреждение «Научно-исследовательский институт пульмонологии» Федерального медико-биологического агентст-
ва: 115682, Россия, Москва, Ореховый бульвар, 28

3 Федеральное государственное автономное учреждение «Национальный медицинский исследовательский центр здоровья детей» Министерства здравоохране-
ния Российской Федерации: 119296, Россия, Москва, Ломоносовский проспект, 2, стр. 1

4 Федеральное государственное бюджетное образовательное учреждение высшего образования «Санкт-Петербургский государственный педиатрический 
медицинский университет» Министерства здравоохранения Российской Федерации: 194100, Россия, Санкт-Петербург, Литовская ул., 2

5 Государственное бюджетное учреждение здравоохранения города Москвы «Морозовская детская городская клиническая больница Департамента здравоох-
ранения города Москвы»: 119049, Россия, Москва, 4-й Добрынинский переулок, 1 / 9

6 Федеральное государственное автономное образовательное учреждение высшего образования «Первый Московский государственный медицинский универ-
ситет им. И.М.Сеченова» Министерства здравоохранения Российской Федерации (Сеченовский Университет): 119991, Россия, Москва, ул. Трубецкая, 8, 
стр. 2

7 Федеральное государственное автономное образовательное учреждение высшего образования «Российский национальный исследовательский медицинский 
университет им. Н.И.Пирогова» Министерства здравоохранения Российской Федерации: 117997, Россия, Москва, ул. Островитянова, 1

Резюме
С начала эпидемии COVID-19 Европейским обществом по муковисцидозу (European Cystic Fibrosis Society – ECFS) инициирована спе-
циальная программа наблюдения ECFS-COVID-19 для сбора информации по особенностям течения COVID-19 у пациентов с муковис-
цидозом (МВ). Ожидается, что данная программа должна помочь своевременно и качественно оказывать необходимую помощь паци-
ентам с МВ. Первоначально предполагалось, что на фоне МВ COVID-19 протекать будет тяжело. Целью исследования явилась оценка 
распространенности и течения COVID-19 у пациентов с МВ в Российской Федерации. Материалы и методы. Проанализированы 
6 (4 ребенка и 2 взрослых) случаев заболевания COVID-19 у российских пациентов с МВ. Результаты. В Российской Федерации SARS-
CoV-2 инфицированы 405 843 человека, заболеваемость коронавирусной инфекцией составила 1,4 случая на 1 тыс. населения. Учитывая 
численность пациентов в регистре МВ (по данным Министерства здравоохранения Российской Федерации, на декабрь 2019 г. в регистр 
включен 3 931 пациент: 2 823 ребенка и 1 108 взрослых), заболеваемость SARS-CoV-2 составила около 1,5 на 1 тыс. пациентов с МВ 
(1,4 : 1 000 – для детей и 1,8 : 1 000 – для взрослых), что не превышает таковую в общей популяции. Заболеваемость COVID-19 
на 01.08.20 среди пациентов с МВ составила 3,8 (0,38 %) на 1 тыс. пациентов (2,1 : 1 000 – для детей и 8,8 : 1 000 – для взрослых). Диагноз 
COVID-19 подтвердился у 4 детей (все мальчики) и 2 взрослых женщин, при этом 3 больных были инфицированы Pseudomonas 
aeruginosa, 2 – Achromobacter spp. В легкой форме заболевание протекало у 4 из 6 пациентов, включая всех детей, пневмония зарегистри-
рована у 3 пациентов. У одного из 4 детей с COVID-19 отмечался абдоминальный синдром при отсутствии респираторных проявлений; 
2 пациента (1 взрослый и 1 ребенок) нуждались в стационарном лечении. Антибактериальная терапия назначена 4 пациентам, двум 
из них – внутривенно. Одна взрослая пациентка, объем форсированного выдоха за 1-ю секунду у которой составлял 24 %долж., зареги-
стрирована в листе ожидания на трансплантацию легких, до заражения SARS-CoV-2 у нее проводились длительная кислородотерапия 
и неинвазивная респираторная поддержка BiPAP. При подтверждении коронавирусной инфекции она была выписана из больницы. 
Заключение. Несмотря на то что пациенты с МВ находятся в группе риска тяжелого течения заболевания, на сегодняшний день в опи-
санных случаях COVID-19 инфекция не привела к значительному ухудшению состояния по основному заболеванию. У российских 
пациентов с МВ не зарегистрировано ни одного летального исхода.
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Abstract
Since the beginning of the COVID-19 epidemic, the European cystic fibrosis society (ECFS) has decided to launch a special ECFS-COVID-19 
program to collect information on the of COVID-19 characteristics in the patients with cystic fibrosis (CF). The results of the program should help 
timely and efficiently provide the patients with CF with the necessary care. Initially, it was assumed that COVID-19 would be severe in CF patients. 
The aim. Тo assess the prevalence and characteristics of COVID-19 in patients with cystic fibrosis (CF) in the Russian Federation (RF). Methods. 
6 cases (4 children and 2 adults) of COVID-19 in Russian CF patients were analyzed. Results. There are 405,843 infected with SARS-CoV-2 in 
Russia, the incidence of coronavirus infection in Russia was 1.4 cases per 1 thousand people. According to the Ministry of Health of the RF, as of 
December 2019, there were 3,931 patients with CF (2,823 children and 1,108 adults). The incidence of COVID-19 was 1.5 per 1000 patients with CF 
(1.4 : 1,000 for children and 1.8 : 1,000 for adults). The incidence was not higher than in the General population. The diagnosis of COVID-19 was 
confirmed in 4 boys and 2 women, 3 of the patients were infected with Pseudomonas aeruginosa and 2 – with Achromobacter spp. Mild disease was 
seen in 5 patients including all the children. Pneumonia was registered in 3 patients. One child with COVID-19 had abdominal syndrome. 
2 patients – 1 adult and 1 child – needed in-patient care. Additional antibiotics were given to 4 patients, 2 of them received i/v antibiotics. One adult 
patient was on the lung transplantation waiting list. This woman had long-term oxygen therapy and BiPAP noninvasive respiratory support before 
the infection with SARS-CoV-2, FEV1 was 24 %pred. Conclusion. Despite the fact that patients with CF are at risk of severe COVID-19, to date, in 
the described cases, COVID-19 infection has not led to a significant deterioration of the symptoms of CF. Not a single fatal outcome in Russian 
patients with CF has been recorded.
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Начиная с февраля 2020 г., во многих странах 
мира стали регистрироваться случаи заболевания 
COVID-19. Всемирной организацией здравоохра-
нения (ВОЗ) объявлена пандемия [1]. В Российской 
Федерации (РФ) регистрация единичных случаев 
COVID-19 началась с конца января 2020 г., со второй 
половины марта отмечено резкое нарастание.

Пациенты с муковисцидозом (МВ) и нарушени-
ем функции хлорного канала CFTR являются груп-
пой риска по инфицированию дыхательного трак-
та патогенными бактериями вследствие нарушений 
в гене CFTR [2]. В соответствии с Постановлением 
Правительства Российской Федерации от 03.04.20 
№ 432 в целях обеспечения безопасности пациентов 
временно приостановлены плановые мероприятия – 
диспансеризация и профилактические осмотры, а в 
соответствии с Приказом Министерства здравоохра-
нения Российской Федерации от 19.03.20 № 198н ру-
ководству медицинских организаций рекомендовано 
рассмотреть возможность переноса сроков оказания 
плановой медицинской помощи в стационарных 
условиях. Медицинское и пациентское сообщест-
ва были крайне обеспокоены изменениями в оказа-
нии помощи пациентам и угрозой инфицирования 
COVID-19. Появилась острая необходимость пони-
мания риска инфицирования, особенностей кли-
нического течения коронавирусной инфекции у па-
циентов с МВ. Возросла актуальность применения 
стационарозамещающих технологий.

Согласно обновляемым сообщениям ВОЗ [3], 
большинство заболевших (около 80 %) выздорав-
ливают спонтанно, без госпитализации. Примерно 

в 1 из 5 случаев заболевание COVID-19 протекает 
в тяжелой форме с развитием дыхательной недоста-
точности или острого респираторного дистресс-син-
дрома, что может привести к смерти.

Поражение бронхолегочной системы при МВ ха-
рактеризуется обструкцией дыхательных путей, хро-
нической бактериальной инфекцией и воспалением. 
Этот процесс вызывает повреждение ткани легкого 
и образование бронхоэктазов. Практически у всех 
пациентов причиной летального исхода являются 
респираторные нарушения. Поражение бронхоле-
гочной системы предрасполагает к присоединению 
инфекции Pseudomonas aeruginosa, которая отмечает-
ся у 53 % пациентов c МВ [4].

Основными маркерами воспалительного процес-
са при МВ являются нейтрофилы. Инфильтрация 
ими дыхательных путей ведет к повреждению ле-
гочной ткани и обструктивным изменениям. Цито-
киновое воспаление также характерно для МВ [2, 5]. 
Таким образом, для МВ, как и для COVID-19, харак-
терны нейтрофильное воспаление и цитокиновый 
выброс, которые определяют тяжесть поражения ды-
хательного тракта и сосудистой системы [6].

Критерии диагностики синдрома выброса цито-
кинов при COVID-19 не разработаны. Предполагать 
его следует при быстром ухудшении функции лег-
ких в сочетании с нарастающими концентрация-
ми С-реактивного белка и ферритина, цитопенией 
(тромбоцитопенией и лимфопенией), коагулопати-
ей (низкие число тромбоцитов, уровня фибриноге-
на и повышенное содержание D-димера), призна-
ками повреждения печени (повышение активности 
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лактатдегидрогеназы и аминотрансфераз) [7]. Для 
ликвидации внеклеточных ловушек, расщепле-
ния внеклеточной ДНК, содержащейся в боль-
шом количестве в вязком бронхиальном секрете, 
при МВ традиционно используется дорназа альфа *. 
Рассматривается возможность применения дорназы 
альфа в комплексной терапии COVID-19)* [7].

В апреле 2020 г. для сбора информации по осо-
бенностям течения COVID-19 у пациентов с МВ 
Европейским обществом по муковисцидозу (European 
Cystic Fibrosis Society – ECFS) инициирована про-
грамма наблюдения ECFS-COVID-19. Сбор инфор-
мации решено осуществлять через национальные 
регистры. В Российской Федерации национальный 
регистр больных МВ существует с 2011 г., его дан-
ные входят в Европейский регистр. В настоящее вре-
мя опубликован 8-й выпуск регистра [8]. Оргкомитет 
Регистра больных МВ в Российской Федерации ре-
шил поддержать общеевропейскую программу на-
блюдения ECFS-COVID-19.

Первоначально предполагалось, что COVID-19 
будет тяжело протекать на фоне МВ, однако в даль-
нейшем выяснилось, что заболевание встречается 
среди пациентов с МВ реже и часто протекает в лег-
кой форме.

По данным Международного отчета по харак-
теристике SARS-CoV-2-инфекции у больных МВ 
на примере 40 больных из 8 стран (Австралия, 
Канада, Франция, Ирландия, Нидерланды, Новая 
Зеландия, Великобритания, США) показано, что 
на 13.04.20 частота COVID-19 у больных МВ (0,07 %) 
оказалась ниже, чем в среднем по странам, вошед-
шим в исследование (0,15 %) [9].

В работе [10] к 15.04.20 описано 30 случаев 
СOVID-19 у больных МВ и ни одного летального 
исхода (Ломбардия (Италия), Франция, Германия, 
Испания). Отсутствие летальных исходов к апрелю 
2020 г. среди больных МВ может быть связано с от-
носительно низкой заболеваемостью COVID-19, эф-
фективными методами самоизоляции и молодым 
возрастом пациентов, но говорить об этом с уверен-
ностью пока рано.

Целью исследования явилась оценка распростра-
ненности и течения COVID-19 у пациентов с МВ 
в Российской Федерации.

Материалы и методы

Проанализированы случаи (n = 6: 4 ребенка и 2 взро-
слых) заболевания COVID-19 у российских пациен-
тов с МВ. Критерии включения: диагноз МВ, нали-
чие положительного результата – РНК коронавируса 
2019-nCoV при помощи полимеразной цепной реак-
ции (ПЦР) (или другим методом) или иммунофер-
ментного выявления иммуноглобулинов Ig класса G 
к коронавирусу SARS-CoV-2 [11]. Критерии исклю-

*  Воронкова А.Ю. Клиническая эффективность и безопасность дорназы альфа 
(«Пульмозим») в лечении детей, больных муковисцидозом: Дис. … канд. мед. 
наук. М.; 2004.

чения: отсутствие лабораторных данных, подтвер-
ждающих COVID-19, и подписанного информиро-
ванного согласия. Характеристика пациентов с МВ 
и COVID-19 приведена в табл. 1.

Результаты

В соответствии с целью исследования проведен ана-
лиз 6 случаев COVID-19 среди больных МВ, из кото-
рых 2 пациента были в возрасте старше 18 лет.

Приводятся клинические наблюдения.

Клиническое наблюдение № 1
Ребенок 2015 года рождения (мальчик), проживающий в Москве, 
наблюдается в отделении муковисцидоза ГБУЗ МО «ДКМЦМО» 
и Морозовской ДГКБ. Диагноз МВ установлен в возрасте 3 мес. 
на основании положительного результата неонатального скри-
нинга, положительного результата потовой пробы, выявленной 
при помощи системы анализа пота NANODUCT™ (ELITechGroup 
Inc., США) (120 ммоль / л при норме до 50 ммоль / л), подтвер-
жден результатами генетического обследования (выявлен пато-
генный вариант гена CFTR F508del в гомозиготном состоянии). 
В 3 мес. ребенок перенес левостороннюю верхнедолевую пневмо-
нию. В 4 мес. был госпитализирован по поводу синдрома псевдо-
Барттера. В 2 года по данным рентгенографии органов грудной 
полости выявлены: деформация легочного рисунка, перибронхи-
альный инфильтративный компонент в верхнемедиальном отде-
ле левого легкого. После проведенной терапии инфильтративные 
изменения при рентгенологическом обследовании не определя-
лись. В посевах мокроты хронический высев S. aureus (MSSA), 
K. pneumoniae. В августе 2017 г. – первый высев P. aeruginosa, 
проведена эрадикационная антибактериальная терапия (АБТ) 
колистиметатом натрия ингаляционно и ципрофлоксацином 
внутрь. Повторные высевы P. aeruginosa выполнялись в сентябре 
2018 и 2019 гг. В декабре 2018 г. первый высев MRSA сохранялся 
в посевах до мая 2019 г., несмотря на проводимую АБТ. С сен-
тября 2019 г. отмечается интермиттирующий высев P. aeruginosa. 
Получает курсы ингаляционной терапии колистиметатом натрия 
по 2 млн ед. 2 раза в день, ципрофлоксацин внутрь при ОРВИ, 
альтернирующий курс азитромицина. В схему базисной терапии 
также включены дорназа альфа, панкреатические ферменты, ви-
тамины, урсодезоксихолевая кислота, кинезитерапия. За про-
шедший год тяжелых обострений хронического бронхолегочного 
процесса не было, госпитализаций не требовалось. Наблюдается 
отоларингологом по поводу полипозного синусита, аллерголо-
гом – по поводу аллергического ринита на фоне сенсибилизации 
к ольхе, березе, домашней пыли.

В начале мая 2020 г. у ребенка появились боли в животе, к ко-
торым на следующий день присоединились рвота и лихорадка 
до 39,3 °С. Сатурация О2 при этом сохранялась на уровне 98 %. 
Ребенок был осмотрен врачом-педиатром, ситуация была расце-
нена как острая кишечная инфекция. Повышенная температура 
сохранялась в течение 2 дней, как и боли в животе. В качестве те-
рапии был рекомендован прием энтерофурила, сорбентов, а также 
ежедневный прием азитромицина. Учитывая семейный анамнез 
(у обоих родителей ранее отмечалось недомогание, субфебри-
литет), у всех членов семьи был взят мазок из ротоглотки и носа 
на ПЦР к COVID-19. На следующий день у ребенка получен по-
ложительный результат, повторный тест также оказался поло-
жительным, два последующих — отрицательными. Через 21 день 
от начала болезни наблюдение за ребенком было снято. Тесты 
у обоих родителей оказались отрицательными.

Клиническое наблюдение № 2
Ребенок 2018 года рождения, житель СКФО,  наблюдается в Кли-
нике НИИ педиатрии ФГАУ «НМИЦ здоровья детей» Минздрава 
России с августа 2018 г. (4 мес.). Диагноз уставлен по данным не-
онатального скрининга и потового теста, подтвержден генети-
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Таблица 1
Характеристика пациентов с муковисцидозом и COVID-19

Table 1
Characteristics of the patients with cystic fibrosis and COVID-19

Признак
Пациенты

1 2 3 4 5 6
Возраст, годы 13 4 32 24 2 1
Пол Мужской Мужской Женский Женский Мужской Мужской
Панкреатическая 
недостаточность + + + +
ОФВ1 до заболевания, % 24 54
ИМТ до заболевания 15,2 15,8 19,8 16,7 19,4 16,9
Бактериологический статус 
в легких за 12 мес.:

• P. aeruginosa + + +
• S. aureus + + +
• Achromobacter spр. + + +
• MRSA +

ДН Васкулит

Коморбидные состояния

Терапия МВ > 3 мес.:
• дорназа альфа + + + + + +
• ингаляции 7%-ным NaCl + + +
• ингаляционные АБП + + +
• таблетированные АБП + +
• ингаляционные ГКС + +
• азитромицин + + +

Проявление COVID-19:
• пневмония + + +
• ОРВИ + + + + +
• абдоминальный синдром + +
• другое Кровохарканье

Симптомы:
• лихорадка + + + + + +
• фарингит + +
• ринит +
• усиление кашля + + + +
• диарея + +
• рвота +
• боль в животе + +
• слабость + + +

Течение заболевания:
• легкое + + + + +
• тяжелое +

Лечение:
• стационарное + +
• амбулаторное + + + +

Терапия:
НПВП + +

АБП рer os Азитромицин, 
цефиксим Азитромицин Азитромицин

Ципрофлоксацин, 
минолексин, 
азитромицин

Азитромицин

Длительность (дни) 15 ≤ 7 14 10 ≤ 7 16

Внутривенная терапия
Меронем, 
цефтазидим, 
амикацин

Ампициллин / 
сульбактам

Гидроксихлорохин +
Противовирусные Интерферон α2b
НИВЛ (BiPAP, CPAP) BiPAP
Объем поражения по КТ, % 25

Диагностика:
• ПЦР (нос, зев) + + + + +
• серология (антитела) +

Исход:
• выздоровление + + + - +
• продолжается терапия + +

Примечание: ОФВ1 – объем форсированного выдоха за 1-ю секунду; ИМТ – индекс массы тела; MRSA (Methicillin-resistant Staphylococcus aureus) – метициллинрезистентный золотистый 
стафилококк; ДН – дыхательная недостаточность; МВ – муковисцидоз; АБП – антибактериальные препараты; ГКС – глюкокортикостероиды; ОРВИ – острая респираторная вирусная 
инфекция; НПВП – нестероидные противовоспалительные препараты; НИВЛ – неинвазивная вентиляция легких; BiPAP (Biphasic Positive Airway Pressure) – создание двухфазного поло-
жительного давления в дыхательных путях; CPAP (Constant Positive Airway Pressure) – создание постоянного положительного давления в дыхательных путях; КТ – компьютерная томо-
графия; ПЦР – полимеразная цепная реакция.
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Кондратьева Е.И. и др. COVID-19 у больных муковисцидозом

ческим исследованием (выявлен патогенный вариант гена CFTR 
W1282X в гомозиготном состоянии).

В анамнезе тяжелое течение синдрома псевдо-Барттера. В по-
севе из верхних дыхательных путей отмечался рост P. aeruginosa, 
в связи с чем получал внутривенную АБТ. Базисная терапия: дор-
наза альфа (ингаляции), заместительная ферментная терапия 
(Креон), урсодезоксихолевая кислота, витамины, ингаляции ко-
листиметата натрия.

В середине мая 2020 г. отмечен подъем температуры до феб-
рильных цифр в течение одного дня при отсутствии других жа-
лоб. В семье коронавирусная инфекция подтверждена у родителей 
и младшей сестры 4 мес. У пациента коронавирусная инфекция 
была подтверждена методом ПЦР. При рентгенографии орга-
нов грудной полости инфильтративных изменений не выявлено. 
В клиническом анализе крови – лимфоцитоз 58 %.

Лечение амбулаторное. К объему терапии добавлен азитроми-
цин 10 мг / кг в сутки в течение 7 дней. Контрольные мазки ПЦР 
были взяты в работу 29.05.20 и 31.05.20, результат отрицательный.

Клиническое наблюдение № 3
Ребенок (мальчик) 2019 года рождения, проживающий в Москве, 
наблюдается в Морозовской ДГКБ. Диагноз установлен в возра-
сте 2 мес. на основании положительного результата неонатального 
скрининга, положительного результата потовой пробы, подтвер-
жден результатами генетического исследования (F508del / E92K). 
Уровень панкреатической эластазы-1 кала – 96 мкг / г.

В возрасте 3 мес. – однократный высев Achromobacter xylo
soxidans, проведен курс АБТ: внутривенно меронем + амикацин + 
ципрофлоксацин внутрь – 2 нед., ингаляции с флуимуцил-анти-
биотиком ИТ – 3 мес. В последующих посевах определялся только 
S. aureus (MSSA). В качестве базисной терапии получает ингаля-
ции дорназы альфа, 3%-ным раствором NaCl, урсодезоксихоле-
вую кислоту, витамины D, A, E, K. До 1 года в минимальной до-
зировке принимал заместительную ферментную терапию, которая 
была отменена после получения повторного анализа кала на пан-
креатическую эластазу > 200 мкг / г.

За 1 нед. до начала COVID-19 у ребенка в семье бабушка пе-
ренесла ОРВИ (ПЦР на COVID-19 впоследствии дал положитель-
ный результат). У ребенка заболевание началось остро с лихорад-
ки до 38,8 °С. На следующий день осмотрен педиатром, взят мазок 
из зева и носа (ПЦР на COVID-19). Через 1 сутки появились ка-
шель и осиплость голоса. Мазок дал положительный результат, 
и ребенок был госпитализирован на 3-и сутки болезни.

Состояние при поступлении средней тяжести. Отмечались 
бледность кожи, симптомы интоксикации, снижение аппетита. 
Со стороны органов дыхания – затруднение носового дыхания 
со слизистым отделяемым, умеренная гиперемия зева. Кашель 
редкий, малопродуктивный. Одышки в покое нет. Дыхание жест-

кое, хрипы не выслушивались. Результаты общего анализа крови 
в динамике приведены в табл. 2.

Клинический анализ мочи: без патологии. В  биохимическом 
анализе крови – незначительное повышение уровня аспартат-
аминотрансферазы (АСТ) (40 ед. / л), липазы до 71 ед. / л, осталь-  
ные показатели – в пределах нормы. Положительный результат 
исследования на коронавирус (COVID-19) на 4-й, 11-й и 16-й дни 
болезни.

По данным рентгенографии органов грудной клетки на 4-й 
день болезни отмечалось легкое неоднородное снижение пневма-
тизации верхних внутренних отделов справа без четких контуров, 
легочный рисунок обогащен с обеих сторон за счет сосудистого 
компонента, деформирован, выражен интерстициальный компо-
нент. Корень справа расширен, малоструктурный, слева не виден 
за тенью средостения. Рентгенограмма грудной клетки повторно 
на 11-й день болезни без очаговых инфильтративных изменений. 
Усиление и деформация легочного рисунка.

Диагноз: COVID-19, вирус идентифицирован. Коронавирус-
ная инфекция, правосторонняя пневмония средней степени тя-
жести, ДН-0.

Проводилась терапия ампициллином / сульбактамом внутри-
венно в течение 9 дней; интерферон альфа-2b в виде ректальных 
свечей 500 000 МЕ / день. У матери на 18-й день взяты мазки (ре-
зультат положительный). Выписан с положительной динамикой 
на самоизоляцию домой.

Клиническое наблюдение № 4
Мальчик 2006 года рождения, проживающий в Ле нинградской об-
ласти, наблюдается в ЛОГБУЗ ДКБ.

Диагноз МВ установлен на основании положительного ре-
зультата потовой пробы, сниженного уровня панкреатической 
эластазы. В анамнезе с 7 мес. повторные бронхиты, в возрасте 
10 мес. оперирован по поводу врожденного порока сердца (де-
фект межжелудочковой перегородки) При микробиологическом 
исследовании с 2-летнего возраста выделяется S. аureus. В 2019 г. 
по данным компьютерной томографии (КТ) выявлены бронхоэк-
тазы в S2, 3, 4, 5 правого легкого и S5 левого легкого. Показатели 
спирометрии – в норме (объем форсированного выдоха за 1-ю се-
кунду (ОФВ1) – 85 %), SatO2 – 95 %. В течение 1 года 3–4 обо-
стрения на фоне ОРВИ, получает антибактериальные препараты 
(АБП) внутрь. В качестве базисной терапии: панкреатин, урсоде-
зоксихолевая кислота, ингаляции дорназы альфа, витамины D, A, 
E, K, дополнительное питание.

Заболевание протекало в нетяжелой форме с симп томами ли-
хорадки, фарингита, ринита, отмечалось усиление кашля. При 
рентгенологическом исследовании – правосторонняя нижнедо-
левая пневмония. Исследование на коронавирусы методом ПЦР 
(COVID-19) – положительный результат. В дополнение к базис-
ной терапии МВ получал АБТ азитромицином в течение 5 дней, 
затем цефиксим в течение 10 дней.

Клиническое наблюдение № 5
Пациентка 1987 года рождения, с 2009 г. наблюдается в НИИ пуль-
монологии и ГКБ им. Д.Д.Плетнева ДЗМ.

Из анамнеза: картина бронхита с раннего детства. Диагноз МВ 
установлен в возрасте 15 лет на основании клинической карти-
ны (с раннего детства повторные бронхиты, в 1995 году проведена 
правосторонняя верхнедолевая лобэктомия, с того же времени ин-
фицирование дыхательных путей P. aeruginosa) и положительных 
результатов потовой пробы (хлориды пота 62, 76 ммоль / л). При 
генетическом обследовании выявлены патогенные варианты гена 
CFTR: СFTRdele2,3 и 3 849 + 10 kbC>T. Последние годы отмечает 
ухудшение состояния, выражающееся в нарастании респиратор-
ных эпизодов, появлении одышки, кровохарканья, сокращении 
периода ремиссий после АБТ и возрастании потребности в ее ча-
стом применении. С лета 2015 г. неинвазивная вентиляция легких 
в протективном режиме с целью кинезитерапии. С осени 2017 г. 
проводится кислородотерапия в связи с развитием гипоксемиче-
ской дыхательной недостаточности. В январе 2019 г. установлена 
гастростома, на фоне ночной гипералиментации прирост массы 
тела в течение 1 года составил около 10 кг. С весны 2019 г. включе-
на в лист ожидания трансплантации легких в связи с дыхательной 

Таблица 2
Результаты общего анализа крови ребенка 2019 года 
рождения (клиническое наблюдение № 3) в динамике

Table 2
Results of the general blood test of a child born in 2019 

(clinical observation No.3) in dynamics

Показатель
День болезни

3-й 
(при поступлении) 8-й 13-й

Гемоглобин, г / л 116 119 116
Гематокрит, % 37,9 40 39,7
Эритроциты, 1012 / л 4,58 4,84 4,8
Лейкоциты, 109 / л 7,2 11,5 6,4
Нейтрофилы, % 13,5 3,7 18,9
Лимфоциты, % 82,8 92,5 77
Моноциты, % 3,7 3,8 4,1
Тромбоциты, 109 / л 328 441 450
СОЭ, мм / ч 22 5 2

Примечание: СОЭ – скорость оседания эритроцитов.
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недостаточностью, низкой респираторной функцией (с 2016 г. по-
казатель ОФВ1 – 20–27 %долж.) и учащающимися эпизодами брон-
холегочных обострений. Ежедневно получает ингаляции дорназы 
альфа, бронхолитический препарат короткого действия, буде-
сонид / формотерол, амброксол, курсы ингаляций тобрамицина 
и колистиметата натрия, препараты урсодезоксихолевой кисло-
ты, омепразол, азитромицин с противовоспалительной целью, 
3–4 раза в год проводятся курсы внутривенной АБТ, также еже-
квартально принимает АБП внутрь.

Со второй половины апреля 2020 г. у пациентки отмеча-
лось усиление кашля с увеличением объема гнойной мокроты 
до 100 мл в сутки, усиление одышки и кровохарканья, регистри-
ровалось стойкое повышение температуры. Проводилась тера-
пия внутривенными АБП в амбулаторных условиях, но без зна-
чимого эффекта. Учитывая это обстоятельство, а также контакт 
с больной, инфицированной COVID-19, и исходное тяжелое со-
стояние пациент ки, было принято решение о госпитализации 
в стационар.

При поступлении: общее состояние среднетяжелое. SpO2 
85 % (на воздухе), 92 % (на О2 – 4 л / мин). ЧДД – 24 в минуту. 
АД – 115 / 65 мм рт. ст. ЧСС – 88 в минуту. Сразу при поступле-
нии экспресс-методом был исключен грипп, взят мазок из носа 
и зева на COVID-19. При обследовании обращали на себя вни-
мание лимфопения 15 % при числе лейкоцитов 7,6 × 109, уро-
вень С-реак тивного белка – 83,0 мг / л. При проведении КТ 
грудной клетки от 29.04.20 (рис. 1): правое легкое уменьшено 
в объеме за счет лоб эктомии верхней доли. В верхнем отделе спра-
ва (S6) определяется участок выраженного пневмоплеврофиброза, 
на фоне которого определяется буллезная трансформация с раз-
мерами булл до 52 мм. В верхней доле левого легкого определя-
ются буллы до 16 мм, одна из них с горизонтальным уровнем со-
держимого. Во всех отделах обоих легких определяются участки 
локального пневмосклероза, больше справа. На фоне участков 
по типу «матового стекла», преимущественно в средней и нижней 
долях справа, а также в верхней и нижней долях слева определя-
ется расширение бронхов III–IV порядка с формированием ци-
линдрических и мешотчатых бронхоэктазов. Бронхоэктазы раз-
личных размеров, с перифокальной инфильтрацией, некоторые 
с жидкостным содержимым. Средостение структурно, смещено 
вправо. Трахея и главные бронхи проходимы, не деформирова-
ны. Сердце обычно расположено; конфигурация его не изменена. 
Камеры сердца нормальных размеров. Грудной отдел аорты не из-
менен. Диафрагма расположена обычно, контуры ее ровные, чет-
кие. Плевральные полости без особенностей. Лимфаденопатии 
не выявлено. Мягкие ткани, костные структуры грудной клет-
ки не изменены. Заключение: Состояние после правосторонней 
верхнедолевой лобэктомии. КТ-картина МВ. Буллы обоих легких. 
КТ-признаки сомнительной инфекции COVID-19 (необходима 
корреляция с клиническими, лабораторными данными).

При проведении КТ в динамике от 11.05.20 (рис. 2) сохраня-
ются участки уплотнения по типу «матового стекла», преимуще-
ственно в нижних отделах легких. В верхней доле левого легко-
го определяются буллы до 16 мм, в динамике уровней жидкости 
не выявлено. В остальном КТ-картина прежняя. Заключение: 
КТ-признаки вирусной пневмонии (по выраженности измене-
ний, характерных для COVID-19, соответствует I степени тяжести 
по данным КТ). Состояние после правосторонней верхнедолевой 
лобэктомии. КТ-картина МВ. Буллы обоих легких.

Результаты анализа мазков, взятых в день поступления и в ди-
намике (от 02.05.20) на наличие COVID-19, выполненного мето-
дом ПЦР, оказались отрицательными. Учитывая это обстоятель-
ство, пациентке проведено серологическое исследование с целью 
обнаружения титра антител IgM и IgG к вирусу. По результатам ис-
следования подтверждена коронавирусная инфекция (IgМ – 2,82 
ОСЕ (норма — 0–0,99), IgG – 143,17 ед. / мл (норма — до 0–10)).

Проводимая терапия в течение 14 дней включала меропенем, 
цефтазидим, транексамовую кислоту, парацетамол внутривен-
но, дорназу альфа, будесонид / формотерол, колистиметат на-
трия ингаляционно, азитромицин, урсодезоксихолевую кислоту, 
омепразол, ацетилцистеин внутрь. Немедикаментозная терапия 
включала неинвазивную вентиляцию легких, кислородотерапию. 
Продолжалась ночная гипералиментация через гастростому.

На фоне проводимой терапии улучшилось самочувствие, 
стойко нормализовалась температура тела, регрессировало сис-

темное воспаление, уменьшилась интенсивность гнойно-обструк-
тивного бронхита, купировалось кровохарканье, снизилась выра-
женность дыхательной недостаточности (SpO2 – 92 %).

Клиническое наблюдение № 6
Пациентка 1995 года рождения, с 2013 г. наблюдается в НИИ пуль-
монологии и ГКБ им. Д.Д.Плетнева ДЗ г. Москвы.

Диагноз МВ установлен в возрасте 3 лет на основании ха-
рактерной клинической картины (картина панкреатической не-
достаточности с первых недель жизни), положительного резуль-
тата потовой пробы. Инфицирование дыхательных путей с 3 лет 
P. aeruginosa, с 12 лет – Pseudomonas alcaligenes / Achromobacter 
spp. Ежеквартально амбулаторно проводились курсы внутри-
венной АБТ, дважды в год пероральные курсы АБТ. Ежедневно 
получает ингаляции гипертоническим раствором NaCl, дорна-
зой альфа, ингаляционным маннитолом, будесонид / формо-
терол, тиамфениколом глицинат ацетилцистеинат, принимает 
внутрь преднизолон, панкреатин, урсодезоксихолевую кислоту, 
амброксолгидро хлорид, витамины, азитромицин альтернирую-
щим курсом.

Настоящее ухудшение в виде нарастания кашля и одышки, по-
вышения температуры тела до 38,0 °С отметила в начале мая 2020 г. 
В этот период выявлен СOVID-19 у отца пациентки, проживаю-
щего вместе с ней. Повторные мазки (ПЦР) из носа и зева дали 
положительный результат, что подтвердило диагноз коронавирус-
ной инфекции.

Учитывая, нормальный кислородный статус (SpO2 – 97 %), 
ОФВ1 – 58 %, невыраженные явления интоксикации, было при-
нято решение об амбулаторном лечении. Терапия включала себя 
ежедневный прием азитромицина, ципрофлоксацина, минолек-
сина, двукратные ингаляции дорназой альфа.

На фоне проводимой терапии улучшилось самочувствие, 
стойко нормализовалась температура тела на 5-е сутки терапии, 
уменьшилась интенсивность респираторных проявлений.

Обсуждение

По состоянию на 31.05.20 в нашей стране зареги-
стрированы 405 803 пациента с SARS-CoV-2. К этому 
времени выявлены 6 больных МВ, которые заболели 
COVID-19; их истории болезни рассмотрены в дан-
ной статье. На 01.08.20 зарегистрированы 15 случаев 
заболевания у пациентов с МВ (6 детей и 9 взрос лых).

Рис. 1. Компьютерная томография органов грудной клетки паци-
ентки (клиническое наблюдение № 5) от 29.04.20
Figure 1. Computer chest tomography of the patients (case 5) dated 
29.04.20
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По данным регистра Минздрава России, по со-
стоянию на декабрь 2019 г. в России был зарегистри-
рован 3 931 пациент (2 823 ребенка и 1 108 взрослых) 
с МВ, при этом заболеваемость COVID-19 среди них 
составила 1,5 на 1 000 пациентов (0,15 %) (1,4 : 1 000 
для детей и 1,8 : 1 000 для взрослых), что выше анало-
гичного показателя (0,07 %), полученного на 13.04.20 
по данным европейского исследования [12].

В нашей стране COVID-19 у больных с МВ чаще 
отмечался среди детей (n = 4), чем среди взрослых 
(n = 2), что, вероятно, связано с преобладанием детей 
среди российских пациентов [3], в то время как в ев-
ропейских странах взрослые составляют 50 % и бо-
лее [8]. К 01.08.20 ситуация изменилась, при этом чи-
сло взрослых с МВ и COVID-19 преобладало, как и в 
других странах.

По данным ВОЗ, COVID-19 в детском возрасте 
в общей популяции  встречается редко и протека-
ет легче [13], данная тенденция наблюдается также 
у взрослых пациентов с МВ. Легкое течение отме-
чено у 5 из 6 пациентов, истории болезни которых 
обсуждаются в данной работе, в т. ч. у всех детей. 
Пневмония зарегистрирована только у 3 пациентов. 
У 1 из 4 детей заболевание протекало с абдоминаль-
ным синдромом, что характерно в детском возра-
сте [13]. Госпитализация потребовалась 2 пациентам 
(1 взрослому и 1 ребенку). АБТ проводилась 4 паци-
ентам, 2 – внутривенно. Одной взрослой пациентке 
проводилась НИВЛ. Необходимо отметить, что па-
циентка страдала гипоксемической дыхательной не-
достаточностью и получала длительную кислородо-
терапию до инфицирования SARS-CoV-2. В целом 
полученные результаты совпадают с таковыми в дру-
гих странах [9, 10].

Согласно последним данным программы наблюде-
ния Европейского общества по МВ ECFS-COVID-19, 
по состоянию на 27.05.20 случаи COVID-19 зареги-
стрированы в 13 странах из 35, согласившихся участ-
вовать в сборе данных. Сообщается о 79 пациентах 
с описанием 72 случаев (34 мужчины и 38 женщин, 
16 детей), включая российских больных. Заболевание 
протекало бессимптомно у 17 пациентов, легко – у 27, 
тяжело – у 7, критически – у 3. Общее число госпита-
лизированных составило 41 человек, 6 из них нужда-
лись в интенсивной терапии, 2 находились на искусст-
венной вентиляции, 3 умерли [12].

На 29.07.20 в 18 из 38 европейских стран, подав-
ших информацию в программу ECFS-COVID-19, 
зарегистрировано 128 случаев заболевания (69 муж-
чин, 59 женщин), в т. ч. у 33 детей (https://www.ecfs.eu/
covidcfprojecteurope). Легкое течение заболевания 
наблюдалось у 80 пациентов, тяжелое – у 6, крити-
ческое – у 5. Число умерших (n = 3) не увеличилось. 
Асимптоматическое течение заболевания зареги-
стрировано у 22 больных. Госпитализированы 68 че-
ловек, 3 находились на искусственной вентиляции 
легких, экстракорпоральная мембранная оксигена-
ция проведена 1 пациенту. Среди основных симп-
томов отмечены лихорадка, кашель, повышенная 
утомляемость, увеличение количества мокроты и го-
ловная боль.

Заключение

Таким образом, по данным как зарубежных, так 
и российских источников показано, что COVID-19 
на фоне МВ чаще протекает в легкой форме. 
Заболеваемость COVID-19 не выше, чем в общей 
популяции, что связано с молодым возрастом па-
циентов, их ранней и строгой изоляцией, навыками 
по профилактике инфекции и, возможно, проведе-
нием базисной терапии. Среди препаратов для те-
рапии COVID-19 тяжелого течения у больных МВ 
указываются дорназа альфа, азитромицин, приме-
няемый с противовоспалительной целью на фоне 
синегнойной инфекции, частые курсы АБТ [9, 10]. 
Более точные выводы будут сделаны по мере даль-
нейшего накопления данных.
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